Lower Limb Lengthening in Turner Dwarfism by 源��쁽�슦 et al.
터너 증후군은 성적 미성숙(sexual infantilism), 외
반주 변형(cubitus valgus), 물 갈퀴형 목(webbed
neck)을 보인 성인 여자에서 처음 명명되었으며, 이 질
환은 신생아 5,000명 중 1명의 이환율을 보이고 있다.
가장 흔한 핵형은 45XO/46XY이고 XO/XX형 같은 모
자이크형이나 X 유전자의 부분적인 결손을 보이는 형도
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목적:터너 증후군 환자에 있어 왜소증의 치료로 시행한 하지 연장술을 비교 분석하고 그 유용성을 문헌 고찰과 함께 보
고하는 바이다.
대상및방법:최소 2년 이상 추시 관찰이 가능했던 환자 6명을 대상으로 하지 연장술을 시행하였다.
결과:신연술로 얻어진 경골과 대퇴골의 길이는 평균 6.2 cm 그리고 6.0 cm였다. 하지-체간 비율 그리고 경골-대퇴골의
비율은 각각 수술 전 0.88 그리고 0.68에서 수술 후 0.99 그리고 0.81로 향상되었고, 평균 치유 지표(healing index)는 경
골과 대퇴골은 각각 1.9 months/cm 그리고 1.7 months/cm였다. 2개의 분절(2개의 경골 분절, 14.3%)은 조절되지 않는
핀 삽입부 감염을, 4개의 분절(1개의 대퇴골 분절과 3개의 경골 분절, 35.7%)은 총 12개의 부작용을 보였다. 신연부위에
서 불유합을 보인 환자는 나이별로 정상인보다 평균 65% 이하의 골양(bone mass)을 보였다.
결론:터너 증후군에 동반되는 불균형적인 저신장에 대해 시행한 하지 연장술은 경골-대퇴골 및 하지-체간 비를 교정하
며 기능과 미용면에서의 향상을 도모할 수 있으나 기타 질환에 의한 왜소증과 달리 합병증 발생이 많으므로 전문적인 치
료기관에서의 시술이 중요하다. 
색인단어:터너 증후군, 왜소증, 하지 연장술
Purpose: The aim of this study was to review our cases of lower limb lengthening to treat Turner dwar-
fism, and to speculate whether or not effective limb lengthening can be achieved in this rare condition.
Materials and Methods: 12 tibiae and 2 femora were lengthened in 6 patients using the Ilizarov method
for tibia and a gradual elongation nail for the femur. Mean age at the time of surgery was 19 years.
Results: The average gain in tibial and femoral lengths were 6.2 cm and 6.0 cm, respectively. The aver-
age healing indices of tibia and femur were 1.9 and 1.7 months. The average tibia-to-femur ratio improved
from 0.68 to 0.81 and leg-trunk ratios improved from 0.88 to 0.99. Two segment (14.3%) had intractable
pin site infection, and four segments (35.7%) had twelve complications. The patients showing a nonunion
at the distraction site had a reduced bone mass, which was less than 65% of that of the age-matched
normal population. 
Conclusion: Despite complications, all patients were satisfied with this results, and lower limb length-
ening in Turner Dwarfism is believed to be a valid option. However, it may require careful managment in
a specialist unit in order to prevent complications.
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보고되고 있다11). 저 체중 출생, 낮은 후두의 모발선, 작
은 하악골, 손과 발의 부종, 선천성 심장 기형, 성적 미
성숙, 짧고 넓은 목, 외반주 그리고 왜소증 등 다양한 임
상증세를 가지고 있다. 터너 증후군 환자에 있어서 정상
여성에 비해 약 15.5%정도의 저신장이 보고 되고 있으
며 몸통에 비해 사지가 더욱 짧아 불균형 왜소증(Dis-
proportional short stature)의 경향이 있다1,14,17). 또
한 하지에서 대퇴골에 비해 경골에서 성장이 지연되어
대퇴골에 대한 경골의 비는 정상인 84%보다 적은 77%
이하를 보인다.
사지 연장술은 골이형성증, 내분비계 이상 혹은 특발
성으로 인한 왜소증에서 유용하게 사용되고 있다. 그러
나 사지 연장술은 평가 기준(Evaluation criteria), 환
자의 특징(Demogrphic data, diagnosis, and the
bone lengthened), 연장술의방법(unilateral; bilat-
eral or ipsilateral; unifocal or bifocal; and dis-
traction osteogenesis or callotasis) 그리고 고정장
치의 종류(monolateral and circular)에 따라 결과가
매우 다양하다. 터너증후군 환자의 왜소증 치료로 편측
외고정장치(monolateral external fixator)를 이용한
최근 몇몇 논문에서 높은 부작용으로 좋지 못한 결과를
보고하였다6,23). 본 교실에서는 Turner 증후군 환자에
서 불균형 왜소증에 대한 하지 연장술의 결과 및 부작용
을 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.
대상 및 방법
1991년 4월부터 1997년 7월까지 터너 증후군 환자에
서 왜소증으로 하지 연장술을 시행받은 6명을 대상으로
의무기록과단순방사선사진을이용하여후향적연구하
였다. 모두 여자 환자였으며 환자의 수술 시 평균 나이는
19세(12-24), 평균 추시 기간은 40개월(24-84)이었고
수술 전 평균 신장은 140.1 cm (130.0-150.0)였다. 전
례에서 Ilizarov 환형 외고정 장치를 이용하여 양측으로
경골 연장술을 시행하였고, 이중 2명은 점진적 연장 골
수강내 금속정(gradual elongation intramedullary
nail, Albizzia: DePuy, Villeurbanne, France)을 이
용하여 대퇴골 연장술을 시행하였다. Ilizarov 환형 외
고정 장치는 양측 경골의 근위부 및 원위부 4개의 긴장
강선(four trans-osseous tensioned wires)을 이용
하거나 혹은 경골의 근위부 및 원위부에 긴장 강선(ten-
sioned wires)대신에 half pin을 경골 내측면에 평행
하게 삽입하는 방식을 이용하였다. 경골과 비골의 절골
은 최소한의 피부 절개를 가한 후 가급적 골막 손상이 없
도록 주의하면서 절골고(osteotome)나 Gigli saw를
이용하여 시행하였다. 모든 경골 연장술의 경우에는 복
초점 절골술(bifocal osteotomy)를 시행하여 가능한
조기에 원하고자 하는 길이의 골 연장을 할 수 있도록 하
였으며, 연장은 보통 수술 후 5일에서 7일후부터 하루에
0.25 mm씩 4회 시행하였다. 대퇴골 연장술의 경우, 가
급적 골막의 손상을 줄이면서 수술 전에 미리 생각한 곳
에 골수강내 도(intramedullary saw)을 이용하여 내
부 절골술(internal osteotomy)을 시행하였다. 대퇴골
신연은 골수정(nail)을 삽입하기 전에 약 5 mm정도 시
행하였다. 대퇴골 신연은 수술 후 7일째 시작하였고 하
루에 3번씩 총 1 mm 신연하였다. 원하는 신연에 이르
면 회전 및 추가 신연은 고정장치(fixed locking sys-
tem)에의해 더 이상 일어나지 않게 된다.
각 환자별로 수술 전 자료 및 신연 척도 그리고 신경혈
관 손상, 조기 유합이나 불유합 및 핀 삽입부 감염 등 부
작용을 기록하였다. 또한 추가적인 수술적 처치가 필요
한 경우도 기록하였다.
수술 전 단순 방사선 사진을 이용하여 초기 골길이
(bone length)를 측정하였고 최종 신연된 골길이(final
amount of length gained)는 성숙기(maturation
period) 동안 실시한 단순방사선 사진 중 가장 초기것을
이용하여 측정하였다. 외고정 장치를 제거한 후 신연된
골의 변형이나 골절을 보이는 경우나 관상면 부정위를
보이는 경우는 추가적인 검사를 하였다. 골신연율(per-
centage of bone lengthening)은 신연으로 새로 얻
어진 골길이를 초기 골길이로 나눈 값이고, 치유 지표
(healing index)는 신연을 실행한 총 기간을 신연술로
얻어진 길이를 나눈 값이다. 대퇴골의 경우 경화 종료
(consolidation endpoints)는 신연 간격(distraction
gap)에서 골유합이 이루어지거나 단순 방사선 사진 전
후면 및 측면 사진상에서 4곳의 피질골중 적어도 3곳의
피질골에서 골가교(bone bridge)의 소견이 있는 경우
로하였다. 추가적인임상적평가(joint motion, motor
and sensory function and vascular status)도 시
행하였다. 터너증후군에서 흔히 여성호르몬(estrogen
deficiency)로 인한 골다골증이 있을 수 있어 3명의 환
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자에서 골다공증 검사를 시행하였다.
결 과
하지대체간비율(leg to trunk) 그리고경골대대퇴
골의 비율(tibia to femur)은 각각 평균 0.88 (0.81-
1.02, 정상치 0.9) 그리고 평균 0.68 (0.62-0.76, 정
상치 0.84)로 모든 환자에서 불균형 왜소증(dispro-
portionate short stature)을 보이고 있었다. 신연술
로 얻은 신장은 평균 7.9 cm (3.0-13.4 cm)로, 총 신
장은 평균 148.0 cm (138.6-156.0 cm)였다. 신연술
로 얻어진 경골과 대퇴골의 길이는 각각 3.0 cm부터
7.6 cm까지로 평균 6.2 cm 그리고 6.0 cm였다. 골신
연율(percentage of bone lengthening)은 경골과 대
퇴골의 경우 각각 13%부터 33%까지 평균 21% 그리고
15%였다. 하지 대 체간 비율(leg to trunk) 그리고 경
골 대 대퇴골의 비율(tibia to femur)은 각각 0.99 (정
상치 0.9) 그리고 0.81 (정상치 0.84)였고, 기계적 축
(mechanical axis)은 수술 전 내측 변위 평균 3.8 cm
(1.0-5.8 cm)였고수술후내측변위평균0.6 cm (0.3-
1.7 cm, 정상치 0.3-1.7 cm)였다. 신연 기간은 평균
86일(60-151일)였으며, 외고정 장치를 사용한 기간은
평균 254일(129-288일)였고, 총 치료 기간은 평균 289
일(164-343일)였다. 치유 지표(healing index)는 경
골과 대퇴골은 각각 평균 1.9 months/cm (1.0-2.9
months/cm) 그리고 평균 1.7개월(1.1-2.2 months/
cm)였다(Table 1). 
Fig. 1. Radiographs of case 1. (A) preoperative anteroposterior radiograph of the lower extremities showing a disproportionate
stature, (B) single-level femoral lengthening using a gradual elongation nail. Note new bone formation in the distraction site, (C)
anteroposterior radiograph showing a lengthened femora, (D) final anteroposterior radiograph showing a lengthened femora after
hardware removal.
A B C D
Fig. 2. Radiographs of case 2. (A) preoperative anteroposterior radiograph of the lower extremities showing a disproportionate
stature and tibia vara, (B) double-level tibial lengthening using the Ilizarov frame. Note the new bone formation in the distraction site,
(C) final anteroposterior radiograph showing a lengthened tibiae and a corrected tibia vara.
A B C
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부작용
7개의 분절(하나의 대퇴골 분절과 6개의 경골 분절,
50.0%)은 특별한 부작용없이 신연술을 마쳤다. 2개의
분절(2개의 경골 분절, 14.3%)은 조절되지 않는 핀 삽입
부 감염으로 핀 교환술을 시행받았다. 4개의 분절(1개의
대퇴골분절과3개의경골분절, 35.7%)은총12개의부
작용(불유합 4예, 신연부의 조기 유합 4예, 편평족 변형
2예 그리고 족근관절 구축 2예)을 보였다. 그것은 각각
자가 장골이식술(autoiliac bone grafts), 재절골술
(recorticotomy), 아킬레스건 연장술(Achilles ten-
don lengthening), 그리고삼중유합술(triple arthro-
desis)을 시행받았다. 신연부위에서 불유합을 보인 모
든 환자는 나이별로 정상인보다 평균 65% 이하의 골양
(bone mass)을 보였다. 신경혈관 손상(neurovascu-
lar injury)이나 슬관절 구축(knee joint contrac-
ture)을 보인 경우는 없었다. 다른 연구에서 비교적 흔
히 발생한 족근관절 구축 방지를 위해 아킬레스건 연장
술 후 수술 상처가 안정화될 때 까지는 보조기를 착용하
였으며, 이후에는 체중부하를 허용하며 족관절의 관절
운동의 회복을 위한 물리치료를 병행하였다. 또한 슬관
절 구축 방지를 위해 연장술 중에 슬관절 운동 등 물리치
료를 병행하였으며, 대퇴골과 경골을 연장한 경우는 먼
저 대퇴골을 연장한 후 슬관절의 충분한 운동범위를 회
복한 후 이어 경골 연장술을 시행하였다. 경골 연장중에
도 지속적인 물리치료를 병행하였다.
고 찰
Turner 형 왜소증에 대한 약물 치료는 성장 호르몬으
로 사춘기까지 지속 되며 이 경우 평균 키 140 cm에서
149 cm까지로의 성장이 이루어 지는 것으로 알려져 있
으나20), 그 치료 기간과 치료 결과에 대한 한계와 비용이
많이 든다는 단점이 있다. 또한 외과적 수술에 의한 하
지 길이 연장의 경우에도 치유 지수가 다른 원인에 의한
질환보다 길며 많은 합병증을 동반 하는 것으로 알려져
있다2,16). Bidwell6) 그리고 Trivella 등22)도 Turner 증
후군 환자에서 사지 연장술은 높은 부작용으로 권하지
않았다. 
본 연구에서 터너 증후군과 동반된 왜소증에 대해 점
진적 연장 골수강내 금속정과 Ilizarov 외고정 기기를
이용한 신연 골 연장술을 시행하여 그 치료결과, 합병증
및 이에 대한 이차적 수술을 살펴 보았다. 의미있는 골
신연을 얻었는데 평균 신장의 증가는 7.9 cm, 경골 길
이의 평균 연장은 6.2 cm, 대퇴골 길이의 평균 연장은
6.0 cm였다. 이 결과는 다른 원인으로 인한 왜소증 환
자에서 얻은 결과와 큰 차이가 없었다2-9,12,13,18,21,22). 비
록 환자들은 연장술 결과에 만족했으나, 오랜 치료기간
(average treatment time of 289 days and a heal-
ing index of 54 days for each centimeter of length
gained)이 필요했다. Trivella 등도 호르몬 불균형으로
인해 오랜 기간이 걸렸다고 보고한 바 있다3). 그러나 많
은 다른 연구에서 보인 34일부터 42일까지의 healing
index보다 더 긴 기간이 걸렸다2.3,5,7,9,18,22). 본 연구에서
정상인보다 65% 이하의 골양을 보인 환자에서 유합의
문제가 있었다. 이는 터너증후군 환자에서 여성 호르몬
의 결핍과 이로 인한 골결핍때문으로 보인다. 또한 몇몇
저자들은 림프관의 이형성과 하지의 림프 수종이 골유합
을 저해한다고 보고한 적도 있다23). 따라서 터너 증후군
환자의 경우 수술 전이나 연장술중에 골양부족에 대한
치료도 병행해야 골유합을 적절히 얻을 수 있다.
다른 조건에서 시행된 신연 골 형성술에서 연장을 하
*Femur, Tibia.
Healing index
(left,
months/cm)
Postoperative
Height
(cm)
Healing index
(right, 
months/cm)
Postoperative
length
(left, cm)
Postoperative
length
(right, cm)
Preoperative
length
(left, cm)
Preoperative
length
(right, cm)
Preoperative
height
(cm)
Patient/
Age
1/15 142.6 39.5 (F*) 39.5 (F) 45.5 (F) 45.5 (F) 2.2 (F) 1.1 (F) 156.0
27.9 (T) 27.9 (T) 35.2 (T) 35.3 (T) 2.9 (T) 2.6 (T)
2/22 150.0 29.7 (T) 29.7 (T) 33.1 (T) 33.2 (T) 1.4 (T) 1.5 (T) 153.0
3/23 143.2 28.8 (T) 29.1 (T) 34.3 (T) 34.5 (T) 2.6 (T) 2.8 (T) 149.5
4/19 140.0 25.9 (T) 26.5 (T) 31.9 (T) 32.6 (T) 1.2 (T) 1.3 (T) 146.8
5/24 135.0 23.2 (T) 23.1 (T) 31.8 (T) 32.2 (T) 2.4 (T) 2.3 (T) 144.1
6/12 130.0 24.7 (T) 24.5 (T) 31.0 (T) 31.0 (T) 1.1 (T) 1.0 (T) 138.6
Table 1. Data on the Turner Dwarfism Patients
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는 분절당 10.5%에서 250%까지 다양한 부작용이 보고
되고 있다15,16). 이는 각 변형을 동반한 질환의 다양성 및
연장하는 길이의 차이때문인 것으로 생각된다. Noonan
등16)은 내분비 질환이나 특발성으로 인한 왜소증환자에
서 편측성 외고정 장치(monolateral external fixa-
tor)을 이용하여 대퇴골이나 경골에서 연장술을 시행하
였는데 약 150%의 높은 부작용을 보고하였다. 본 연구
에서는 총 100%의 부작용 즉 연장술을 시행받는 분절당
1개의 부작용을 보였는데 이는 다른 연구보다는 낮은 결
과를 얻었는데 아마도 편측성 외고정 장치(monolater-
al external fixator)보다는 환형 외고정 장치(circu-
lar external fixator)을 이용하였기 때문인 것으로 사
료된다. 경골 연장의 경우 부정위나 단축의 삼차원적 동
시적 교정이 가능한 Ilizarov 환형 외고정 장치를 이용
하였다. 
수술을 시행받는 나이역시 매우 중요한 요인이다. 14
세 이상에서 대퇴골이나 경골의 연장술을 시행받은 환자
는 그 이하의 나이에서 연장술을 시행받은 환자에 비해
높은 부작용이 보고 되었다15). 또한 얻고자 하는 총 길이
가 길수록 부작용이 많았으며 추가적인 시술이 필요하였
다. 본 연구에서 골의 연장술 자체보다 부정열 특히 근위
경골의 내반 변형의 교정을 하는 경우가 보다 적은 부작
용을 보였다. 터너 증후군 환자의 연장술시 발생한 아킬
레스건 구축을 보고한 다른 연구들보다는 본 연구에서
아킬레스건 구축이 보다 낮은 결과를 보였다2,4,6,7,9,15,16).
이는 다른 치료법을 사용하였기 때문인 것으로 사료된
다. 복초점 절골술로(bifocal osteotomy) 경골 연장술
을시행하는환자의경우미리아킬레스건의연장을시행
하였다. 또한 편측성 외고정 장치(monolateral exter-
nal fixator)보다는 Ilizarov 환형 외고정 장치가 연장
술을 시행하는 동안에 재활치료가 보다 용이해 첨족변형
의 빈도가 낮은 것으로 사료된다. 족근관절 구축 방지를
위해 아킬레스건 연장술 후 수술 상처가 안정화될 때 까
지는 보조기를 착용하였으며, 이후에는 체중부하를 허
용하며 족관절의 관절운동의 회복을 위한 물리치료를 병
행하였다. 또한 슬관절 구축 방지를 위해 연장술 중에
슬관절 운동 등 물리치료를 병행하였으며, 대퇴골과 경
골을 연장한 경우는 먼저 대퇴골을 연장한 후 슬관절의
충분한 운동범위를 회복한 후 이어 경골 연장술을 시행
하였다. 경골 연장중에도 지속적인 물리치료를 병행하
였다. 대퇴골 연장의 경우 외고정 장치대신에 기계적 골
수강내 장치 즉 점진적 연장 골수강내 금속정(gradual
elongation intramedullary nail, GEN)이 개발되었
다. 이론적으로는 체내에 있으므로 환자의 적응이 보다
용이하며 감염의 위험이 적고, 축성 변위의 위험성 적다.
또한 내적 절골술(internal osteotomy)로 골막의 혈액
순환의 장애가 적다10). 본 연구에서 1예에서 경화 결손
(consolidation defect)이 보였는데 이 경우는 내적 절
골술(internal osteotomy)이 불충분하여 관혈적으로
절골술을 추가로 시행하여 혈액순환이 완전히 차단되었
기 때문인 것으로 보인다. 이 부작용은 점진적 연장 골
수강내 금속정(gradual elongation intramedullary
nail, GEN)을 사용함에 있어 경험부족 때문이었던 것
으로 생각된다. 골막은 신연 골 형성술을 시행함에 있어
혈액 순환에 매우 중요한 역할을 하므로 매우 주의해 다
루어야한다. 본연구에서슬관절강직은보이지않았다.
결 론
터너왜소증 환자는 저신장 자체가 가장 큰 문제점으로
다른 골기형은 동반하지 않는 경우가 대부분이므로 적절
한 하지 길이 연장을 통해서 기능, 외모 및 자신감을 향
상시킬 수 있다. 그러나 이와 같은 장점에 반해, 여타 질
환에 의한 왜소증과는 달리 합병증 발생률이 높으므로
수술 전에 연장술로 발생할 수 있는 여러 문제점, 합병
증에 대해서 미리 환자에게 충분한 설명 및 동의를 구해
야 할 것이다. 또한 이러한 합병증의 방지를 위해 수술
전 골밀도 검사 등을 통한 골량의 정확한 평가와 골량 증
가를 위한 칼슘, 성장 호르몬 혹은 성 호르몬 투여, 적절
한 체중 부하 운동과 함께 전문적인 기관의 치료가 필요
하리라 사료된다.
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